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Beeld van de maand
Een 75-jarige futloze man met inflammatoir bloedbeeld 
en uitgesproken afwijkingen op PET/CT-scan
G. Serry1, P. Gykiere2, 3 
Ziektegeschiedenis
Een 75-jarige patiënt met een voorgeschiedenis van goed 
gecontroleerd astma meldt zich aan met klachten van adyna-
mie en futloosheid sinds een zestal maanden. Biochemisch is 
er een inflammatoir bloedbeeld (C-reactieve proteïne (CRP) 
62 mg/l en bloedbezinkingssnelheid 61 mm/u) met een milde 
microcytaire anemie (hemoglobine van 11,9 g/dl). 
Systeemanamnese en klinisch onderzoek zijn zonder bij-
zonderheden en leveren geen duidelijke aanknopingspunten 
op voor het klachtenpatroon. Een uitgebreid bloedonderzoek, 
inclusief virale serologie, bevestigt de biochemische inflamma-
tie, maar is verder niet contributief. 
In de verdere uitwerking wordt een 18F-fluorodesoxyglucose 
(FDG) PET/CT-scan uitgevoerd die meerdere hypermetabole 
afwijkingen visualiseert: opvallende bilaterale osteosclerose van 
de diafyse van femur en tibia, een wekedelenmassa rond de aor-
taboog, pleurale verdikkingen, uitgebreide retroperitoneale/
perirenale fibrose en focale verdikking met vernauwing in het 
wervelkanaal op thoracaal niveau ( fig. 1-3). 
De bevindingen op deze hybride beeldvorming zijn sug-
gestief voor de ziekte van Erdheim-Chester (ECD), een diag-
nose die naderhand ook bevestigd wordt op botbiopsie met 
prominente aanwezigheid van schuimige macrofagen met 
immunohistochemisch sterke aankleuring op CD68 en zon-
der expressie van CD1a. Na aantonen van een BRAF-mutatie 
in de biopsie wordt geopteerd voor een therapie met 
BRAF-inhibitoren. Een controle FDG-PET/CT-scan visuali-
seert een gunstige therapierespons met significante afname 
tot zelfs negativeren in metabole activiteit van meerdere 
laesies ( fig. 1-3). 
Bespreking
ECD is een zeldzame vorm van non-langerhanscelhis-
tocytose van onbekende etiologie (1). Deze ziekte 
wordt beschreven in alle leeftijdscategorieën en treedt 
het vaakst op bij volwassenen met een mannelijke pre-
dominantie. ECD is een systemische ziekte waarbij 
o.a. het skelet, het cardiovasculaire, pulmonale en 
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Fig. 1: Anterieure „maximum intensity projection” 
van de PET-scan voor (links) en na (rechts) starten 
van therapie. De rode pijl toont de typische 
ossale  aantasting van de lange beenderen in de 
femur en tibia.
1170  G. Serry, P. Gykiere
 dyspneu, kleplijden, cardiomyopathie en huidafwijkin-
gen zoals xanthelasmata. Er valt op te merken dat een 
subgroep ook klinisch asymptomatisch is waarbij de 
diagnose van ECD een toevalsbevinding is. De prog-
nose wordt bepaald door de aangetaste organen waar-
bij invasie van het cardiovasculaire en voornamelijk 
centrale zenuwstelsel gepaard gaat met een belang-
rijke morbiditeit en mortaliteit (1, 3).
Wegens het brede klinische spectrum is de diag-
nose van ECD moeilijk. Pathogenetisch lijkt een 
renale systeem, het centrale zenuwstelsel en de huid 
aangetast kunnen worden (1-3). Gezien de mogelijke 
betrokkenheid van meerdere organen wisselt de klini-
sche presentatie sterk. Het vaakst klaagt de patiënt 
van chronische bot- en gewrichtspijn, voornamelijk in 
de extremiteiten. Andere bevindingen omvatten 
neurologische symptomen (hypofysaire aantasting 
met ontstaan van centrale diabetes insipidus, ataxie), 
oftalmologische betrokkenheid (exoftalmie en visus-
veranderingen), chronisch nierfalen, chronische 
Fig. 2: Axiale CT-, PET- en gefuseerde PET/CT-beelden voor (boven) en na (onder) starten van therapie 
van wekedelenmassa rond de aortaboog (coated aorta). Merk ook de intense hot spot in het wervelkanaal op, 
suggestief voor aantasting van het centrale zenuwstelsel.
Fig. 3: Axiale gefuseerde PET/CT-beelden : therapierespons van de perirenale infiltratie („hairy kidney”).
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Besluit
De ziekte van Erdheim-Chester (ECD) is een zeldzame 
vorm van non-langerhanscelhistiocytose. Wegens het 
brede klinisch spectrum is de diagnose van ECD moei-
lijk. De „whole-body” PET/CT-scan ondersteunt de diag-
nose van de ziekte door het aantastingspatroon en de 
uitgebreidheid in kaart te brengen gezien het systemi-
sche karakter. Bovendien is het mogelijk om een 
geschikte, veilige biopsieplaats voor histologische beves-
tiging te localiseren en de therapierespons te monitoren. 
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Abstract
Value of 18F-FDG PET/CT in Erdheim-
Chester disease
Erdheim-Chester disease (ECD) is a rare non-
Langerhans form of histiocytosis which can pre-
sent as a systemic disease with a wide array of 
clinical manifestations involving many different 
organs, including the skeleton, central nervous 
system, cardiovascular system, kidneys, lungs 
and skin. 
Because of this variable clinical presenta-
tion, diagnosis of ECD is often challenging. 
Whole-body 18F-FDG-PET/CT was able to 
depict the extent and activity of the ECD 
lesions, could help guide a safe and appropri-
ate site of biopsy for definitive diagnosis and is 
useful in the therapy response evaluation.
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pro-inflammatoir cytokinetisch netwerk verantwoor-
delijk voor de recrutering en activatie van vetrijke 
histiocyten (1). In ongeveer 50% procent van de pati-
enten is een puntmutatie aanwezig in proto-oncogen 
BRAF (aminozuursubstitutie van valine voor gluta-
mine op positie 600; BRAFV600E) dat een cruciale rol 
speelt in de regulatie van celproliferatie en -overle-
ving (1-3).
De diagnose wordt gesteld op basis van de kliniek, 
medische beeldvorming en histologie met bioptisch 
bewezen infiltratie van schuimige CD68+ CD1a– 
 histiocyten. Om de diagnose te ondersteunen en de 
uitgebreidheid in kaart te brengen is een „whole 
body” 18F-FDG PET/CT-scan als hybride beeldvor-
mingstechniek in staat om zones van verhoogd gluco-
semetabolisme op te sporen ( functionele informatie) 
en deze te correleren op een CT-scan (anatomische 
informatie). Naast de typische symmetrische meta-
diafysaire osteosclerose van bovenste en onderste 
ledematen (met sparen van de epifyse) kenmerkt de 
ziekte zich ook door een hypermetabole wekedelen-
massa rond de aorta („coated aorta”) en retroperito-
neale/perirenale invasie („hairy kidney sign”). 
Er bestaat geen standaardbehandeling voor ECD. 
Verschillende therapeutische opties worden op empi-
rische basis opgestart en omvatten interferon-alfa 
(IFN-alfa), systemische chemotherapie, corticostero-
iden, biologicals en radiotherapie met variabele res-
pons. De eerstekeuzetherapie bij symptomatische 
ECD is IFN-alfa (1). Een belangrijke subpopulatie pre-
senteert met een BRAF-mutatie. Inhibitoren in de 
BRAF-pathway (zoals vemurafenib) vormen een nieu-
were therapeutische optie. Hoewel de initiële resulta-
ten van deze therapie veelbelovend lijken, zijn er 
belangrijke bijwerkingen (voornamelijk cutane toxici-
teit) en is er op heden nog weinig evidentie omtrent 
de langetermijneffecten en de nodige tijdsduur in 
behandeling (4).
Het klinische onderzoek en de routine biochemie 
zijn weinig gevoelig om de therapierespons te evalu-
eren. Opvolging aan de hand van medische beeld-
vorming is imperatief. Het is aangetoond dat de 
FDG PET-scan geschikt is om de ziekteactiviteit te 
herevalueren aan de hand van de metabole respons 
(5). Algemeen geldt dat de PET-sensitiviteit varieert 
naargelang het aangetaste orgaan gecombineerd 
met een zeer hoge PET-specificiteit. De whole body 
PET/CT stelt de clinicus in staat om in één sessie 
een globale evaluatie te maken van de verschillende 
aangetaste organen en lesies bij een systemische 
ziekte van Erdheim-Chester.
